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口腔粘膜に初発症状のみられた尋常性天庖瘡の1例
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緒 言
　尋常性天庖瘡は多くの場合，健全にみえる皮膚ま
たは粘膜に突然水庖を形成する比較的まれな疾患で
ある．本症はしばしば口腔内に初発するが，口腔と
いう特殊環境すなわち，脆弱な口腔粘膜に対し，硬
固な歯牙，補綴物，食物といった局所的，機械的刺
激物の存在によって口腔に形成された水庖はすぐに
破裂し，特異的な症状を示さず，びらんや潰瘍の像
を呈することが多い．したがって正確な臨床診断を
下すのが困難となり，皮膚症状の発現をみるまで難
治性口内炎として処置されることも少なくない．今
回われわれは，口腔粘膜および上唇，下唇部に初発
症状を呈した尋常性天庖瘡の1例を経験したので報
告する．
症
患者：48歳，女性．
初診：平成元年1月1
主訴：舌の灼熱感．
家族歴：特記事項なし．
例
既往歴：昭和32年虫垂切除術を受けたほかは特
記事項なし．
　現病歴：昭和63年11月　　　に38．2℃の発熱，
咽頭痛および口腔粘膜全体にわたるびらん，潰瘍が
出現したため近医を受診し加療を受けたが，症状の
緩解がみられないため，11月」■L某病院内科に入
院．『扁桃炎，口内炎』の診断のもと，点滴加療によ
り症状が軽減したため12月　　1に退院した．しか
し，同年12月■「頃より，両側頬粘膜に口内炎が
出現し，さらに舌に灼熱感を自覚するようになった
ので再び近内科受診．内服薬にて加療を受けたが症
状の改善がみられなかったため，平成元年1月
に当科を紹介されて受診し，精査ならびに治療を目
的として1月■■圏に入院した．
　全身所見：身長161cm，体重53　kg，血圧130／92
mmHg，脈拍84／分整，体格は中等度，栄養状態も良
好であったが，口腔粘膜の接触痛による摂食障害な
らびに食欲不振がみられた．皮膚には病変は認めら
れなかった．
　ロ腔外所見：顔貌は左右対称性であり，顎下，オ
トガイ下りンパ節には腫脹，圧痛は認められなかっ
た（写真1）．
　口腔内所見：左側硬軟口蓋粘膜，両側頬粘膜，上
（1991年8月14日受：付，1991年9月13日受理）
Key　words：尋常性天瘤瘡（pemphigus　vulgaris），棘融解（acantholysis），プレドニゾロン（prednisolone）
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下顎歯肉および上唇，下唇にびらんが認められた（写
真2～5）．上唇，下唇部は乾燥感が強く存在して，易
出血性であった．舌背部には舌苔が著明で全体的に
イ蚕繭
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写真4　上下顎歯肉
写真5　上唇粘膜にみられた水脚
di
写真6舌背
浮腫状の溝状舌を呈し，同調のカタラーゼ反応は強
陽性であり，強い接触痛を訴えた（写真6）．これ以
外の健常にみえる口腔粘膜にもニコルスキー現象が
みられ，擦過することにより上皮は容易に剥離し，易
出血性となった．
　臨床検査所見：末梢血液，尿，免疫血清，生化学
検査などでは，ヘモグロビン，ヘマトクリット，赤
血球平均恒数の軽度減少，血沈の充進，CRPの充進，
アルブミンの減少，α1，α　2一グロブリンの増加がみ
られたが，そのほかはとくに異常は認められなかっ
（2）
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表1臨床検査成績（入院時）
血液一般
　赤血球数
　白血球数
　ヘマトクリット値
　血色素量
　平均赤血球容積
　平均赤血球血色素量
　平均赤血球ヘモグロビン濃度
　白血球分類
　　　E
　　　st
　　　Seg
　　　B
　　　Ly
　　　Mo
　血小板数
　網赤血球数
　APTT
　　（Control）
　PT
　　（Control）
　フィブリノーゲン
　血中FDP
　赤血球沈降速度
　453　×　104／pt　1
6，700／，tt1
33．4％
11．1　g／d1
73．8　pt　m3
24．5　pg
33．20／o
　3％
　6％
　430／0
　30／0
　310／0
　140／0
29．9　×　104／ftl
　lO966
30．2　sec
28．8　sec
9．6　sec
10．5　sec
838　mg／d1
39．1　ng／d1
23．0　mm／hr
血清・生化学一般
総タンパク
A／G比
アルブミン
グロブリン
CRP
GOT
GPT
LDH
ALP
BUN
UA
Na
K
CI
　　　6．8　g／dl
　　　1．41
　　　58．50／o
ai　4．20／o
a2　12．50／o
P　10．80／．
7　14．oo／．
　　　1．0　mg／dl
　　　　11　K．u
　　　　5　Ku
　　　270　W．u
　　　　84　U／1
　　　14．4　mg／dl
　　　2．6　mg／dl
　　　139　mEq／1
　　　4．0　mEq／1
　　　103　mEq／1
表2臨床検査成績（入院時）
免疫学一般
　IgG
　IgA
　IgM
　IgE
　C3
　C4
　Cs
　OKT3
　0KT4
　0KT8
　0KT4／8
　0KIAI
　抗核抗体
　血清補体価
1486．2　mg／d1
326．3　mg／d1
106．1　mg／dl
　37．0　IU／dl
　　86　mg／dl
　　32　mg／dl
　11．6　mg／dl
　67．40／0
　47．10／0
　2s．oo／．
　1．88
　31．50／o
（一）
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写真7　病理組織像．弱拡大
　　　　　（H－E染色）
た（表1，2）．なお，心電図所見は正常であった．
　臨床診断：潰瘍性口内炎．
　病理組織学的所見：舌背中央部より採取した組織
片により病理組織学検査を施行した．肥厚した重層
扁平上皮層は基底細胞層の1～3層程度を残して剥
離し，上皮内水庖の形成が認められた（写真7）．
　水庖周囲の有棘細胞層はacantholysisを呈し，水
庖内には遊離した棘融解細胞の小集塊，およびリン
パ球などの中等度の小円形細胞浸潤が認められた
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　　写真8　病理組織像．強拡大（H－E染色）
（写真8）．
　病理組織学的診断：尋常干天野州．
　抗表皮細胞間抗体所見1螢光抗体間接法にて抗体
は陽性を示し，抗体価は3840倍であった．
　処置ならびに経過：全身的にはセブメタゾールナ
トリウム4g／日，およびビタミン剤を投与し，局所
的にはベタメサゾン加抗生剤軟膏を口腔粘膜に塗布
した．さらに人皆第5病日後より，プレドニゾロン
40mgを投与した．第10病日には，口腔粘膜の潰瘍
は軽減し，摂食障害も認められなくなった．しかし，
この頃より背部に水帖形成が認められたため，当院
皮膚科に対忙し皮膚症状の局所処置が施行された．
第20病日には口腔粘膜のびらんは頬粘膜および前
歯部歯肉の一部に残存していたが，大部分において
消失し，粘膜の易出血性，接触痛も認められなくな
り第25二日より皮膚症状に対する治療のため皮膚
科転科となり，プレドニゾロンは30mg／日，25　mg／
日，20mg／日，15　mg／日と漸次減量していった．こ
の間，酢酸テトラコサクチド1mg／5日投与を行う
ことにより，ACTHも併用した．この後，皮膚症状
も緩解を認め，ステロイド剤により十分な管理が得
られたため，平成元年3月10日退院となった．
　現在，当科ならびに皮膚科で経過観察中である．
考 察
　尋常性天聴瘡は水晶とびらん形成を主徴とする難
治性疾患であり，中年以降の男女に好発する．本症
は全身の皮膚や粘膜に水庖を形成し，容易に破れび
らん，血痂，痂皮を形成し，さらに健常部を摩擦す
ると同様の水庖，びらんを形成するニコルスキー現
象がみられ，粘膜において口腔領域では口腔粘膜，上
唇，下唇が大部分の症例で障害され，また過半数例
の初発部位となる．病期の初期から極期では口腔粘
膜全体がびらん化する．
　尋常性天痕瘡が口腔粘膜に初発症状を現わす頻度
として，Lever　1）は37例のうち25例（67．6％）にみ
られたと報告している．一方，口腔粘膜に病変が初
発してから皮膚症状が出現するまでの期間は，
Lever2＞は平均4．5カ月であるとしているが，なか
にはCostello3）の8年の報告もみられる．しかしな
がら，病変が口腔粘膜に限局している期間に尋常性
天写影として診断，処置されることは少ない．その
理由としては，比較的この疾患自体が少ないこと，患
者が歯科以外の皮膚科などに受診する機会が多いこ
と，他の口内炎と誤診されることが多いことがあげ
られる．このような誤診を避けるためには，原因不
明の難治性口腔内びらんが続く場合，本症を疑い積
極的に病理学的検査や種々の臨床検査を行うべきで
あると指摘されている4）．自験例も口腔内病変が初
発してから3カ月目に皮疹の出現を認め，この間門
光抗体法および病理学的検査を施行して尋常性天庖
瘡の確定診断が下された．それ以前は難治性潰瘍と
して処置されていた．われわれも早期診断と本症へ
のすみやかな対応の必要性を痛感した．
　尋常性天庖丁の鑑別診断では口腔症状と他の口内
炎との鑑別が必要であり，その中でも単純性ヘルペ
ス，薬物性口内炎，接触性口内炎，感冒等の熱性疾
患に継発する水骨性口内炎，多型滲出性紅班，粘膜
皮膚症候群，ワンサンロ内炎，ジューリング氏萢疹
状皮膚炎，扁平苔癬，Candida性口内炎等との鑑別
が必要とされている4）5）．
　尋常性天庖瘡の病理組織学において初期にみられ
る変化は，有棘層下層および基底細胞層での細胞間
浮腫と細胞間橋の消失であり，これに伴い表皮細胞
相互の連絡がとだえ裂隙が生じ，基底細胞層直上に
水干の形成が認められる．ついで基底細胞相互の接
着は失われるため，基底細胞は水庖内に向かってあ
たかも乱杭状に突出する．今回の自験例においても
基底細胞層直上に若干の再生上皮を認めたが，上皮
層に棘融解をきたした水庖性病変がみられ，上皮下
結合組織には形質細胞を主体とした小円形細胞浸潤
が認められた．天庖瘡の臨床型の決定には臨床症状
と病理組織における凹凹解像の所見によるという報
告もある6）．したがって，尋常性天庖瘡の診断のため
には，問診，既往歴，臨床症状のほかに病理組織学
的検査の必要性が重要であると考えられる．
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　次に，本症の発生原因については従来より種々の
説があげられているが，いまだ不明な点が多い．し
かし，Beutnerら7）が螢光抗体間接法を応用して尋
常性天庖瘡患者血清中に抗表皮細胞間抗体を証明し
て以来，自己免疫性疾患として検討されるようにな
り，今日では自己免疫性の発生機転が示唆されてい
る．現在，天庖瘡病変の診断，予後の判定において
抗表皮細胞間抗体検査が広く応用されている．自験
例では，螢光抗体間接法により病勢の極期に血中抗
体価を測定したが，その結果3840倍と高値を示した
ため予後不良が予想された．
　尋常性天盛瘡の治療方法としては，ステロイド剤
が治療に導入されて以来，本症例の死亡率は著しく
低下した．しかし，副作用の点から，広根8）は初回
量としてプレドニゾロン換算で40～60mg投与し，
それで抑制不完全な場合は初回量の1．5～2．0倍に
増量して，さらに投与量の漸減は半減までは比較的
速やかに行い以後は徐々に行っていき，維持量は
5～10mgとすることを提唱している．ステロイド剤
投与のほかに免疫抑制剤や金製剤併用の有効性も認
められているが，これらはステロイド剤投与が困難
な症例や，有効性の認められなかった症例に用いら
れている．
　自験例では，ステロイド剤であるプレドニゾロン
投与が奏効した．現在，皮膚科ならびに当科にて慎
重な経過観察を行っているが，強い症状の再発は認
めていない．
結 語
　1）今回われわれは，48歳の女性で口腔粘膜全体
にびらん，潰瘍の出現した尋常性天庖瘡の1例を経
験した．
　2）診断は，臨床所見のほかに抗表皮細胞間抗体所
見，病理組織学的所見により確定された．
　3）治療は，ステロイド剤としてプレドニゾロン投
与により著効が認められ，現在，症状の再燃を認め
ていない．
　本論文の要旨は，第195回東京医科大学臨床懇話
会（平成元年11月16日）において発表した．
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